constituer une alternative pour les car- 
diopathies congenitales severes. Dans 
cette etude, la procedure etait realisee 
chez les patientes sous anticoagulation 
orale, sans relais par l’heparine. 

CONCLUSION 

La contraception chez les femmes 
ayant une cardiopathie congenitale est 
toujours possible. 

Elle doit etre discutee, eventuellement 
par anticipation (tot dans fadolescence) . 
Devaluation du risque thrombogene, du 
risque infectieux, et du risque d’une 
grossesse sur la cardiopathie oriente le 
choix du medecin ; le mode de vie et le 
choix de la femme determinent le choix 
de la methode. • 


summary Contraception and congenital heart disease 

Contraception counselling should be an integral part of any adolescent or adult congenital heart disease program. Both the 
cardiovascular safety and contraceptive efficacy of each contraceptive method should be considered for each cardiac condition. 
The method recommended should combine acceptability to the woman with the highest efficacy and safety profile. Agent with low 
dose estrogen combined with varying amounts of progestin referred to as combined oral contraceptives is one of the most effective 
contraception and is the most used in France. But the thrombogenicity of the estrogen component of combined hormonal 
contraceptives makes this method unsuitable for many women with severe congenital heart disease. Progestogin only methods 
offer a good alternative when estrogen is contraindicated, but efficiency differs according contraceptive preparation. 

resume Contraception et cardiopathies congenitales 

Le conseil sur la contraception doit faire partie integrate de tout programme de prise en charge de I’adolescente ou de I’adulte 
ayant une cardiopathie congenitale. L’innocuite cardiovasculaire et I’efficacite contraceptive de chaque methode contraceptive 
doivent etre considerees dans chaque condition cardiaque. La methode recommandee doit etre acceptee par la femme, etre la plus 
efficace et la moins risquee. La contraception orale estroprogestative, ou contraception orale combinee, est I’une des 
contraceptions les plus efficaces et est la plus utilisee en France. Cependant, la thrombogenicite des estrogenes contre-indique ce 
type de contraception pour de nombreuses femmes ayant des cardiopathies congenitales severes. Les contraceptions a base de 
progestatifs seuls offrent une bonne alternative lorsque les estrogenes sont contre-indiques, mais I’efficacite differe selon la 
preparation utilisee. 


M. Ladouceur, S. Cohen, M. Bidet, A. Legendre declarent ne pas avoir de conflit d’interets. 
L. Iserin declare des interventions ponctuelles pour Actelion. 
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L es progres de la cardiologie et de 
la chirurgie ont transforme le 
pronostic vital des patients nes 


avec une cardiopathie congenitale. La 
prise en charge de ces patients devenus 
adultes comporte des specificites dans le 


domaine psychologique. La meilleure 
connaissance de ces aspects psycho- 
logiques permet d’adapter la prise en 
charge de ces patients et de resoudre des 
situations qui peuvent paraitre bloquees. 

De nombreuses publications se sont 
interessees a la qualite de vie des adoles- 
cents et des adultes atteints de cardio- 
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La tetralogie de Fallot a rage adulte 



FIGURE 


Dilatation du ventricule droit. Imagerie par resonance magnetique 
cardiaque, coupe sagittale. 
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L a tetralogie de Fallot represente 
0,1 % des naissances, et sa 
prevalence chez I’adulte est 
estimee a 45 pour 100000. Elle 
associe une communication inter- 
ventriculaire et un retrecissement sur 
la voie pulmonaire. C’est la cardio- 
pathie cyanogene la plus frequente 
accessible depuis 1954 a une cor- 
rection complete chirurgicale, ce qui 
a permis d’augmenter spectaculai- 
rement la survie des patients qui est 
actuellement de 85 a 90 % (contre 
1 0 a 1 5 % a 20 ans sans operation). 
La reparation complete chirurgicale 
sous circulation extracorporelle, 
realisee de nos jours pendant la pre- 
miere annee de vie, consiste a ter- 
mer la communication interventri- 
culaire par un patch et elargir la voie 
pulmonaire, ce qui entraine une 
insuffisance valvulaire pulmonaire 
residuelle plus ou moins importante. 1 
Les techniques chirurgicales actuel- 
les essaient de limiter au minimum 
cette lesion residuelle. 


Evolution a long terme 

Les adultes atteints d’une tetra- 
logie de Fallot operee sont asymp- 
tomatiques dans la majorite des cas. 
Leur esperance de vie esttres satis- 
faisante, atteignant 85 % 30 ans 
apres correction complete, mais infe- 
rieure a celle de la population gene- 
rale (96 %), en raison de complica- 
tions pouvant survenir a I’age adulte. 
Apres correction complete de la car- 
diopathie, le patient mene une vie 
normale, et revolution pendant 
I’enfance n’est pas compliquee; la 
scolarite est normale, les activites 
sportives sont autorisees, sauf la 
competition. La prevention bacte- 
rienne est conseillee, surtout pour les 
soins dentaires, en insistant sur une 
hygiene dentaire et cutanee stricte. 
Arythmies, insuffisance cardiaque et 
mort subite sont les causes princi- 
pals de morbidity et mortality a 
I’age adulte. Leur substratum ana- 
tomique est la fuite valvulaire pul- 
monaire residuelle, qui peut neces- 
siter la mise en place d’une prothese 
valvulaire pulmonaire chez I’ado- 
lescent ou le jeune adulte. 

Le suivi a long terme est systema- 
tique tous les 1 a 2 ans et en cas 
de symptomes fonctionnels tels que 
dyspnee, palpitations, douleurs tho- 
raciques, voire malaises ou synco- 


pes, survenant surtout a I’effort. Un 
bloc de branche droit constant avec 
complexes QRS elargis est mis en 
evidence sur I’electrocardiogramme 
(ECG). L’echocardiographie-doppler 
cardiaque permet revaluation et le 
suivi non invasif des lesions resi- 
duelles et leurs consequences 
hemodynamiques. Enregistrement 


holter de I’ECG, ECG d’effort et ima- 
gerie par resonance magnetique 
(IRM) cardiaque sont realises pour 
documenter les arythmies et la fonc- 
tion myocardique. 

Insuffisance pulmonaire 

L’insuffisance pulmonaire est due 
a I’elargissement de la voie d’ejec- 


pathies congenitales. Contrairement aux 
etudes americaines, la plupart des etudes 
europeennes ne montrent pas de diffe- 
rence de qualite de vie chez ces patients 
compares a un groupe controle en bonne 
sante. D’une fagon concordante, ces etu- 
des montrent que le retentissement emo- 
tionnel ne semble pas lie a la complexity 
de la cardiopathie . 1,2 

LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 63 

Mars 2013 


Cet article est essentiellement base 
sur notre experience clinique de psy- 
chiatrie de liaison dans une unite specia- 
list dans la prise en charge de ces jeu- 
nes adultes. Cette reflexion est fondee 
sur le recit subjectif de l’histoire du 
patient, telle qu’il la rapporte a poste- 
riori et alors meme qu’il est confronts a 
un nouvel etat somatique, necessitant 


parfois une prise de decision medicale 
ou chirurgicale. 

SURVIVRE A UNE MALFORMATION 
CARDIAQUE 

La naissance d’un enfant atteint d’une 
cardiopathie congenitale est un boulever- 
sement important dans l’equilibre d’une 
famille. Le traumatisme vecu par les 
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tion du ventricule droit par un patch 
transannulaire. Bien toleree pendant 
I’enfance, 2 la dyspnee d’effort est 
moderee, tardive et inconstante. 
L’examen Clinique montre un souf- 
fle diastolique de duree inversement 
proportionnelle a la severite de la 
regurgitation, avec un souffle sys- 
tolique d’ejection au foyer pulmo- 
naire. L’insuffisance pulmonaire 
significative entraine une dilatation 
du ventricule droit avec alteration de 
sa contractility etfavorise les aryth- 
mies ventriculaires. L’echo-doppler 
permet une evaluation repetee et 
comparative au cours du temps, 
pour surveiller I’insuffisance pul- 
monaire et ses consequences sur 
le ventricule droit. L’IRM quantifie 
I’importance de lafuite pulmonaire, 
la dilatation et la fonction ventricu- 
laire droite {v. figure). 

Arythmies 

Les arythmies soutenues supraven- 
triculaires (flutter ou fibrillation 
atriale) surviennent dans 1 0 % des 
cas, les arythmies ventriculaires 
(extrasystoles ou tachycardie ventri- 
culaires) dans 1 2 % des cas, 3 4 envi- 
ron 1 5 a 35 ans apres correction 
complete. Le holter-ECG et I’ECG 
d’effort, realises pour depister les 
arythmies, montrent des episodes de 
tachycardie ventriculaire non sou- 
tenue asymptomatiques dans 40 a 
50 % des cas. Un QRS > 1 80 ms, une 
dilatation et une dysfonction du ven- 


tricule droit sont des facteurs de 
risque d’arythmie. 3 4 L’insuffisance 
pulmonaire severe est associee aux 
arythmies ventriculaires, cause 
potentielle de mort subite. Un trai- 
tement medical antiarythmique et/ou 
interventionnel (ablation chirurgicale 
ou endovasculaire du foyer aryth- 
mogene, implantation d’un defi- 
brillateur) peut etre necessaire. 

Valvulation pulmonaire 
et reinterventions 
a I’age adulte 

La reintervention chirurgicale pour 
valvulation pulmonaire est indiquee 
chez pres de 25 % des adultes ayant 
une tetralogie de Fallot corrigee, en 
fonction des symptomes cliniques 
(dyspnee, malaise, syncope, douleur 
thoracique), rythmologiques, des 
signes de I’echo-doppler et de I’IRM. 

Suivi du patient adulte 
ayant une tetralogie de Fallot 
corrigee, pronostic 
a long terme 

Un bilan cardiologique annuel est 
recommande pour une evaluation 
Clinique et le suivi des lesions, avec 
holter-ECG, ECG d’effort et IRM tous 
les 2 a 3 ans pour estimation de I’in- 
suffisance pulmonaire et de la fonc- 
tion ventriculaire droite. 5 Une eva- 
luation dans un centre specialise 
competent en cardiologie congeni- 
tal adulte est necessaire au moins 
tous les 5 ans. 


La pratique sportive moderee est 
autorisee en fonction des bilans ryth- 
mologiques, de I’epreuve d’effort, de 
I’echocardiographie et de I’IRM. La 
competition est exclue. 

L’insertion professionnelle est nor- 
male en I’absence d’evenements; 
dans le cas contraire, elle est adap- 
tee a chaque cas individuel en 
deconseillant les metiers ayant une 
demande physique importante. 
L’incidence de la mort subite apres 
correction complete atteint 6 %, par 
arythmies ventriculaires soutenues, 
avec souvent une insuffisance pul- 
monaire severe et une dilatation/ 
dysfonction du ventricule droit. 

La grossesse est possible pour les 
femmes asymptomatiques ayant 
des donnees anatomo-fonctionnel- 
les (IRM, echo-doppler, ECG d’effort) 
et rythmologiques (holter-ECG) favo- 
rables, mais peut se compliquer 
d’une defaillance cardiaque et/ou 
d’arythmie, ce qui necessite un suivi 
cardiologique et obstetrical mensuel 
jusqu’au terme de la grossesse. En 
raison du risque de recurrence, un 
conseil genetique et une echocar- 
diographie foetale sont indiques. 

Conclusion 

Les patients adultes ayant une tetra- 
logie de Fallot corrigee dans I’enfance 
peuvent mener une vie normale, mais 
ont un suivi cardiologique systema- 
tique en raison de sequelles telles 
que I’insuffisance pulmonaire pou- 


vant necessiter la reintervention. De 
nouvelles techniques operators 
sont appliquees afin de limiter la fuite 
pulmonaire residuelle, preserver la 
fonction cardiaque et optimiser le 
pronostic a long terme. • 


S. Di Filippo declare ne pas avoir 
de conflit d’interets. 
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parents modifie ineluctablement l’etablis- 
sement du lien a leur enfant. Les reac- 
tions des parents sont diverses : hyper- 
protection de l’enfant, ou efforts constants 
pour qu’il se sente normal, voire desinves- 
tissement de la part d’un parent. Une 
etude recente menee chez des jeunes 
adultes atteints de cardiopathie congeni- 
tale a montre une association significative 


entre l’anxiete centree sur le coeur et le 
comportement d’hyperprotection des 
parents pendant l’enfance. Cette associa- 
tion est independant e de la severite de la 
malformation cardiaque . 3 Le souci de nor- 
mality peut etre repris par l’enfant pour 
son propre compte. Ainsi, il n’est pas rare 
qu’un adolescent ou un jeune adulte 
tienne secrete sa malformation en 


cachant par exemple sa cicatrice. Les jeu- 
nes femmes ont parfois recours a un 
maquillage etudie pour camoufler la cou- 
leur bleue de leurs levres et de leurs 
ongles. 

Les souvenirs lies aux hospitalisations 
sont parfois rapportes par les patients, et 
il n’est pas rare que ces souvenirs se rap- 
portent au deces d’un voisin de chambre, 
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premiere confrontation a la mort. Ils peu- 
vent aussi constituer un point de depart a 
une reaction emotionnelle ulterieure 
disproportionnee a la douleur ou aux 
actes invasifs en general. 

L’intervention salvatrice est en general 
vecue comme un miracle, les patients se 
presentent comme des « miracules » ou 
des rescapes. Une periode de stabilisa- 
tion de l’etat cardiaque renforce en gene- 
ral la croyance d’en avoir definitivement 
rechappe. 

DECOUVRIR LA MALADIE A L’AGE 
ADULTE 

Les patients evoquent frequemment 
une prise de conscience brutale de leur 
etat de sante actuel, souvent a la faveur 
d’un examen ou d’une consultation, 
durant lesquels ils sont tres marques par 
une annonce vecue comme traumati- 
sante. Cette prise de conscience decrite 
comme une veritable decouverte peut 
surprendre les professionnels de sante, 
convaincus que le patient connait bien 
son histoire medicale. II s’agit en realite 
d’une veritable annonce, car l’annonce 
initiale de la maladie avait ete faite aux 
parents, pendant la petite enfance du 
patient. Ce dernier sait, parce qu’on le lui 
a raconte, qu’il a echappe a un danger 
mortel, mais l’enfant n’a pas forcement 
memorise consciemment ce souvenir. 
L’histoire, qui s’etait bien terminee, est a 
reprendre, avec un nouveau chapitre 
d’incertitudes. 

Le jeune adulte se trouve confronte 
pour la premiere fois a des prises de deci- 
sions concernant sa sante, jusque-la pri- 
ses par ses parents. Elies peuvent seve- 
rer difficiles a prendre dans ce contexte, 
avec des hesitations pouvant etre inter- 
pretees comme des signes d’immaturite 
ou de dependance excessive. Quelques 
patients ont par exemple evoque une 
difficulty a signer un consentement pour 
un acte chirurgical, alors meme qu’ils 
etaient convaincus de sa necessity. 

Enfin, la « revelation » d’une aggrava- 
tion inattendue de leur etat cardiaque 
peut correspondre a une periode de la vie 
ou le patient est confronte a d’autres 
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choix importants, dans le domaine affec- 
tif et professionnel. Pour les jeunes fem- 
mes, lorsque le type de cardiopathie 
contre-indique une grossesse future, 
cette annonce peut s’averer tres eprou- 
vante et necessiter un long effort d’ac- 
ceptation. 

Les difficultes a prendre des decisions 
chirurgicales ont bien entendu souvent 
d’autres multiples raisons. L’hesitation, 
l’ambivalence, ou le refus d’une nouvelle 
intervention nous paraissent souvent cor- 
respondre a un desarroi face a la neces- 
sity de defaire l’intervention salvatrice. 
Le nom du chirurgien initiateur du type 
d’intervention (Fontan, etc.) agit comme 
une marque de l’identite du patient. Subir 
une autre intervention, souvent annon- 
cee comme risquee, implique une an- 
goisse concernant le risque vital mais 
aussi une angoisse identitaire. 

CHANGER D’INTERLOCUTEURS 

La prise en charge d’un jeune patient 
suivi auparavant dans un service de 
pediatric necessite un ajustement du 
patient, de son entourage familial, et des 
equipes de pediatrie et d’adultes. 

L’adolescent est confronte a la separa- 
tion avec des medecins et des infirmieres 
qui font soigne pendant longtemps. Par 
ailleurs, les parents peuvent avoir idea- 
lise l’equipe pediatrique. Ils peuvent se 
sentir mal a l’aise dans une equipe s’oc- 
cupant d’adultes, qui ne leur conserve ra 
pas la meme place d’interlocuteur privi- 
lege. 

II s’agit d’un veritable processus de 
maturation, redoublant le processus 
d’individuation-separation qui est a l’oeu- 
vre a l’adolescence. Ce processus peut 
etre conflictuel par moments, mais il doit 
conserver un cap suffisamment rassu- 
rant pour etre mene a son terme. En ce 
sens, l’adolescent ou le tres jeune adulte 
peut tirer profit de cette possibility 
d’« independance » liee a un suivi medi- 
cal nouveau dans un hopital pour adul- 
tes. Les processus de formation identitai- 
res chez les adolescents atteints de 
cardiopathies congenitales suivent les 
memes schemas que ceux des adoles- 


cents en bonne sante . 4 Ce passage ne 
peut se faire qu’a condition qu’il soit pro- 
gressif. La transition dont il est question 
necessite du temps, de la souplesse et de 
la creativite dans l’accompagnement de 
ce passage, en imaginant des moyens de 
le preparer (consultations de transition, 
groupes de parole, supports d’informa- 
tion ...). 6 

Le lien entre equipes pediatriques et 
adultes, la participation la plus active 
possible de l’adolescent et de ses parents 
a cette traversee devraient eviter, autant 
que faire se peut, une periode de « no 
man’s land » durant laquelle le jeune 
echappe au suivi cardiologique. Le 
manque d’information, le deni de la mala- 
die, et la prise de risques caracteristiques 
de cet age peuvent amener a une periode 
de rupture, allant parfois jusqu’a une 
aggravation brutale. 

LA QUESTION DU DENI 

Si le deni de la gravite de la maladie est 
un mecanisme de defense protecteur 
contre l’angoisse de mort, et agit de fagon 
positive pour l’enfant et l’adolescent dans 
sa construction identitaire, il peut aussi 
represented ulterieurement, une entrave 
a un dialogue plus ouvert entre le patient 
et son medecin sur les perspectives the- 
rapeutiques. Nous observons parfois une 
reserve prudente du cardiologue qui 
respecte l’attitude de deni de son patient, 
en particulier lorsque ce dernier evite de 
poser des questions sur revolution et le 
pronostic de sa pathologie. Cependant, la 
difficulty des patients a aborder ces ques- 
tions n’est pas forcement un signe de 
deni, mais peut temoigner d’une detresse 
importante : « Si le medecin ne m’en 
parle pas, c’est qu’il n’y a rien a faire ». 
La poursuite de ce malentendu peut 
aboutir a un mouvement depressif chez le 
patient. Il va de soi que le projet de greffe 
cardiaque, lorsqu’il est indique, doit etre 
minutieusement accompagne sur le plan 
psychologique. 

CONCLUSION 

L’adolescent ou le jeune adulte 
confronte a l’aggravation de sa pathologie 
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cardiaque semble paradoxalement decou- 
vrir la pathologie dont il est atteint. Plu- 
sieurs mouvements coexistent, contri- 
buant a la complexite de la situation : le 
processus de separation des parents en 
oeuvre a l’adolescence, le changement 
d’equipe et la confrontation a des deci- 
sions therapeutiques dont les consequen- 
ces sont majeures. Quelques conditions 
peuvent ameliorer ce passage de l’enfance 
a l’age adulte : 

- la collaboration de l’equipe pediatrique 
et de l’equipe d’adultes, sans oublier le 
medecin traitant, visant a eviter les rup- 
tures de soins ; 

- l’information progressive, evitant si 
possible les annonces trop brutales ; 

- le transfert progressif des decisions 
parentales aux decisions du jeune 
patient, sans toutefois ecarter brutale- 
ment les parents qui doivent pouvoir gar- 
der une place d’entourage etayant ; 

- enfin, l’integration d’un travail psycho- 
logique ou psychiatrique de liaison dans 
une equipe accueillant ces patients peut 
s’averer utile pour aider le patient a 
inscrire ce nouvel episode dans une his- 
toire singuliere, et pour servir de media- 
teur avec l’equipe de cardiologie devant 
des comportements de soins parfois sur- 
prenants. • 

Remerciements : a M me Anne Le Boudec, psycho- 
logy clinicienne, pour sa participation a la prise 
en charge de ces patients. 


summary Psychological aspects in adult congenital heart disease patients 

Patients with congenital heart disease mostly owe their survival to a saving chirurgical intervention which confers them a survivor’s 
identity. The relationships between parents and children are strongly influenced by these early events. The effort made by parents 
to allow a good quality of life to their child is often successful. However, difficulties to anticipate late complications are frequently 
observed in adolescents and young adult patients. In adulthood, these patients seem to discover suddenly their disease, its 
consequences and the necessity of long term follow-up. The coexistence of several changes, i.e. adolescence, change of medical 
team, transfer of parental decision to the young adult own decision make this period a vulnerable way. An adapted multidisciplinary 
support aimed to a real transition may limit the risks of breaking off and better organize long term follow-up. 


resume Aspects psychologiques des adultes ayant une cardiopathie congenitale 

Les patients atteints de cardiopathie congenitale doivent la plupart du temps leur survie a une intervention chirurgicale salvatrice qui 
leur confere une identite de « rescapes ». Les liens parents-enfant sont fortement marques par ces evenements precoces. L’ effort 
deploye par les parents pour permettre une bonne qualite de vie a leur enfant est souvent recompense. Cependant, une difficult^ a 
anticiper le risque de complications tardives est souvent observee chez les adolescents et jeunes adultes. En effet, ces patients 
devenus adultes semblent decouvrir brutalement leur maladie et ses consequences, ainsi que la necessity d’un suivi au long cours. 
La coexistence de differents changements, a savoir I’adolescence, le changement d’equipe medicale et le transfert de decision des 
parents au jeune adulte, fait de cette periode un passage d’une grande vulnerability Un accompagnement multidisciplinaire adapte, 
visant une veritable transition, permet de limiter les risques de rupture de suivi et de mieux preparer le suivi au long cours. 
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